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Akcigerin Konjenital Malformasyonlari

Giris

Konjenital akciger malformasyonlari, asemp-
tomatik seyirden 6li dogum ya da dogum
sonrasi ileri derecede solunum problemleri-
ne kadar degisken semptomatolojiye neden
olabilen, nadir goriilen lezyonlardir. Kistik
adenomatoid malformasyon, bronkojenik
kist, bronsiyal atrezi, pulmoner sekestras-
yon, konjenital lober amfizem gibi anomali-
leri igerir. Yillik insidansin 100.000 dogumda
30-42 vaka arasinda degistigi bilinmektedir
(1). Konjenital akciger malformasyonlarinin
insidans: son yillarda artmistir ve bu artisin
prenatal taramalardaki yayginlasma ile ultra-
sonografi (USG) ve fetal manyetik rezonans
goriintilleme kalitesindeki iyilesmelere bagh
olarak meydana geldigi diistiniilmektedir (2).
Bu malformasyonlar genellikle 18-24. gebelik
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haftalarinda intrauterin olarak saptanabil-
mekte ve uygun vakalarda fetal girisimlerle
de tedavi edilebilmektedir (3).

1663’te bildirilen akcigerin konjenital kis-
tik hastalig1 olgusu konu ile alakali ilk yayin-
dir. Ilk intralober sekestrasyon vakasi 1777'de
Huber tarafindan bildirilmis, 19. ylizyilin or-
talarinda ise ilk ekstrapulmoner sekestrasyon
olgusu “Rokitansky lobu” olarak tanimlan-
mistir. 1933’te Reinhoff tarafindan ii¢ yasinda
bir hastada gerceklestirilen akciger kist ek-
sizyonu, konjenital akciger malformasyonla-
rindaki ilk cerrahi tedavi girisimidir. 1943’te
Gross ve Lewis bir konjenital lober amfizem
olgusunda ilk pediatrik lobektomiyi gergek-
lestirmiglerdir. 1984’te ise Harrison ve arka-
daglar1 tarafindan bir konjenital kistik ade-
nomatoid malformasyon vakasina ilk bagarili
tetal cerrahi rezeksiyon uygulanmistir (4, 5).
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edilen akciger malformasyonlarinin ¢ogun-
da dogum oOncesi miidahaleye gerek yoktur.
Prognozun kot seyrettigi az sayidaki fetusta
(hidrops fetalis veya kalp yetmezligi gelisen-
ler) fetal cerrahi girisimler %50’nin {izerinde-
ki sagkalim oraniyla endikedir. Cerrahi giri-
simler en stk KKAM, pulmoner sekestrasyon
ve konjenital hidrotoraksa sahip fetuslarda
uygulanmaktadir (43, 44).

Fetal akciger lezyonlarina yonelik prena-
tal girisimler, lezyonun dekompresyonu veya
rezeksiyonu yoluyla kitle etkisini hafifletmeyi
veya ortadan kaldirmay:1 amaglar. Makrokis-
tik lezyonlarda dekompresyon, torakosentez
ya da torakoamniyotik sant yerlestirme ile
saglanabilir. Mikrokistik lezyonlar drenaj i¢in
kigiiktiir. Bu fetuslarda daha ¢ok agik fetal
cerrahi, pulmoner sekestrasyon olgularinday-
sa embolizasyon uygulanmaktadir. KKAM
hastalarinda akcigerin olgunlagmasi igin uy-
gulanan betametazon tedavisinin faydali etki-
leri oldugunu 6ne siiren kaynaklar mevcuttur
(43).

Adzick'in 21-31. Gebelik haftalar1 arasinda
24 vakada uyguladig: fetal lobektomi sonugla-
rina gore hastalarin %54’tiniin sag ve saghkli
olarak takibine devam edildigi bildirilmistir.
Exitus olan 11 hastanin 7’si ameliyat esnasin-
da kardiyovaskiiler kollaps nedeniyle kaybe-
dilmistir (45).
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